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Introduccion

El sindrome de Mc Cune-Albright (SMCA), consiste
en una triada clasica compuesta por displasia fibrosa
O0sea, manchas color café con leche y alteraciones

enddcrinas, mas frecuentemente pubertad precoz.
2

Se presenta un caso de SMCA en un nino de 9 anos
de edad, evaluado en nuestra institucidon con
Radiologia Digital, = Tomografia Computada,
Resonancia Magnética y Centellografia Osea.




Objetivos

Revision de principales hallazgos radiologicos,
tomograficos, por resonancia magnética vy
centellografia 6sea, en el sindrome de McCune
Albright.




Presentacion de un caso

Se presenta en nuestra institucion un paciente del sexo
masculino de 9 anos de edad, con diagnodstico previo de
Sindrome de Mc Cune-Albright.

Se le realiza centellografia 6sea total MDP TC 99m,
incidencias radioldgicas de craneo (frente y perfil), ambas
caderas frente, TCMD de cerebro y macizo facial, y RMI
de encéfalo, en equipode 1.5T.




Flg 1. Centellografia dsea corporal total. Se visualiza hipercaptacion
fronto-orbital bilateral, parieto-occipital izquierdo, arcos costales
posteriores, omoplato izquierdo, humeros, extremo proximal de
cubito y radio derechos, pelvis, sacro y sacro-iliaca izquierda, fémur
derecho, pierna izquierda y ambos retropiés.

Coxa vara bilateral con argueamiento de ambos fémures.




Figly 2. Incidencias radiograficas craneo frente y perfil. Aumento difuso de la
densidad radiolégica. Hiponeumatizacion de ambos senos maxilares (flecha
azul).




FIG4

Fig 4. Ambas caderas (frente). Deformidad y esclerosis de la regién metafiso-epifisaria del fémur
izquierdo (flecha amarilla).

Imagen radiolucida femoral izquierda con adelgazamiento del hueso cortical (flecha azul).




FIG 5 FIG 6

Fig 5y 6. TCMC cerebro y macizo facial. Extensa alteraciéon de la estructura 6sea de la
calota, base de craneo y macizo facial a predominio izquierdo, que involucra diploe,
expresado por esclerosis 0sea difusa en vidrio esmerilado, asociado a aumento del

espesor de las estructuras dseas (flechas azules).
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Fig. 7. RMI encéfalo, corte coronal secuencia T1 con contraste EV. Engrosamiento difuso de
la calota (flecha azul).




Discusion

El SMCA en su forma clasica consiste en al menos
dos de los sighos que integran la triada diagnostica:
displasia fibrosa poliostotica, manchas “cafe-au-lait”
v la hiperfuncion autonoma endocrina.:

Las alteraciones en los huesos, la piel y los ovarios

en las ninas son las mas frecuentes, pero también
puede asociarse a otras endocrinopatias. 3




La displasia fibrosa puede afectar a cualquier hueso,
pero mas comunmente afecta al esqueleto axial,
costillas y huesos del macizo craneo-facial, asi como
sacro, tibia y fémur proximal. 3

La afectacion de los huesos de cara y craneo
conducen a deformidad vy eventual efecto
compresivo sobre pares craneales. !




El patron radiologico de la displasia fibrosa puede ser litico
(22%), mixto (40%) o blastico (38%). El patron mixto
demuestra areas con apariencia en vidrio esmerilado.

La centellografia 6sea detecta lesiones iniciales y compromiso
poliostotico.

En tomografia computada son frecuentes valores de
atenuacion mas elevados que en partes blandas.

En secuencias en Tl en RMI, las lesiones son hipointensas.
Posterior a la administracion de contraste EV, puede advertirse
un refuerzo del hueso afectado. =




La degeneracion maligna es del 4%, hacia osteosarcoma,
fibrosarcoma, condrosarcoma o histiocitoma fibroso maligno. 4

El diagnostico diferencial debe realizarse con las siguientes afecciones:
Displasia fibrosa monostotica
Neurofibromatosis
Sindrome de Cushing
Gigantismo y acromegalia
Raquitismo hipofosfatémico
Enfermedad de Paget %3




Conclusion

El SMCA es una patologia infrecuente, de inicio en
edad pediatrica, caracterizada por la triada clasica
de displasia fibrosa poliostotica, manchas “café con
leche” y desordenes endocrinologicos.

Los métodos de diagndstico por imagenes resultan
de importancia como diagnostico de orientacion en
la deteccidon de esta patologia.
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